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   A 26-year-old man with the chief complaint of male infertility for 3 years was referred to 
our clinic. Physical examination f the patient revealed normal male habitus except for a 
small testis. His semen analysis howed no sperm. Levels of plasma LH and FSH were 
high compared with normal ones but that of plasma testosterone was within the normal range. 
Histological examination f his testis howed no spermatogenesis. Chromosome analysis with 
peripheral blood revealed 46, XX. H-Y antigen could be detected by in vitro cytotoxicity 
tests. By the above findings, the diagnosis of XX-male was made. Literature dealing with 
this disease is scanty. Only 18 cases of XX-male including our case were collected in Japan. 
The etiology and clinical features of this disease are discussed in the present report. 














父親 が26歳,母 親 が23歳で あ った.
現病 歴:結 婚 後3年 に な る が,嫡 子 が で きな い た め,
1984年1月17日近 医 を受 診 し,無 精 子 症 と 診 断 され
た.同 年1月18日 精 査 を 目的 と して富 山 医 科 薬 科 大 学
泌 尿器 科 を受 診 した,妻 の妊 娠 歴 は ない.性 欲 ・勃 起
・射精 は正 常 で あ る.
現症'身 長167cm,体 重54kg,指 極167.5cmと
や せ型 で手 足 が 長 い,女 性 化 乳 房 な し.胸 部理 学 的に
正 常.腹 部は 平 滑 で 肝 ・脾 ・腎を 触 知 せ ず.陰 茎 は 正
常.精 巣 は両 側6mlと 小 さ い.精 巣 上体 ・精索 は正
常.前 立 腺 は くるみ 大,弾 性 硬.
入 院時 検 査 所 見:
1)血 液 生 化 学 検 査,一 般 検 血,尿 検査 は いず れ も
正 常.
2)精 液 検 査:精 液量i.8ml,精子 数0/mm3,粘
稠 度 は水 様
3)内 分 泌 学 的 検 査:血 漿LH63mlU/ml,FSH
60mIU/m正とと もに 高値 を示 し,testosterone4.7
ng/m1,prolactinlsng/mlは正 常 で あ った.hCG
試 験 で は血 漿testosterone値は 負荷 前4・6ng/ml,負
荷 後4日 目8.6ng/mlと反 応 低 下 を示 した(Fig.1).
LH-RH負 荷 試 験 で は,血 漿LH値 は 負 荷 前63
mIu/m豆,負荷 後30分450mlu/mlで,血 漿FsH
値 は 負荷 前60mIu/ml,負 荷後30分160mlu/m1
で あ った(Fig.2).
4)X線 学 的 検 査:尿 道 撮 影 では 男 性 膣 は 描 出 され
ず(Fig.3a,b),精管 精嚢 撮 影 で は 左 精 嚢 の拡 張 と
右 精 嚢 の憩 室 の発 育 不 全 を 認 め た(Fig.4).
5)超 音 波 検 査:経 直 腸 的 超 音 波 断 層 で は 前 立 腺
17.89,精嚢 腺20.7m1と 正 常 大 で あ った.
6)病 理組 織学 的 所 見=精 細 管 壁 の 肥 厚,硝 子 化 お
よび 精 細 管 内腔 の硝 子 化 を 認 め,内 腔 に細 胞 が 残 存 す
る もの で も 構 成 す る 細 胞 はSertoli細胞 のみ で あ っ
た,ま た,間 質 に はLeydig細 胞 の 増 生 を 認 め た
(Fig.5).
7)染 色 体 検 査:末 梢血 リンパ球 培 養 を2回 施 行 し
た が,い ず れ も46,xxで あ った(Fig.6).
8)H-Y抗 原 検 索(Fig.7):malepattern,つま
り,抗 原 陽 性 で あ った.











Fig.1,hCG試 験plasmatestosterone値 の 増 加





































あ る もの を い う.
本 疾患 は1964年DeLaChapelleが初 め て報 告 し
て 以 来,欧 米 で は約100例 の 報 告 が あ るが,本 邦 では,
わ れ われ が調 べ え たか ぎ り自験 例 を 含 め て18例の報告
が あ るに す ぎな い(Table1).
本疾 患 の成 因 と しては,さ ま ざ まの説 が あ り,次 の
ご と くに な る.
1)46,XX細 胞 の ほ かに,き わ め て少 数 のY染
色 体 を持 つ細 胞 が 存 在 す るが,見 逃 して い る とい う説
(モザ イ ク説17)).
2)受 精 後Y染 色体 が精 巣 を 誘 導 した 後 に,Y染
色 体 を 含 む細 胞 が 消失 し,XX細 胞 のみ に な って し
ま った とい う説(cellselection説且8)).
3)X染 色体 お よびY染 色 体 間 のinterchangc,
つ ま り,成 熟 分 裂 の 交 叉 の結 果,Y染 色 体 上 に存 在
す る雄 性 決 定 遺 伝 子 がX染 色 体 上 あ る いは 常 染色 体
上 に 転座 す る と い う説(転 座 説19・20)).

























の 常 染 色 体 上 の 因子 が 精 巣 発 生 に 関 与す る とい う
説2置).
以 上 の4つ の仮 説 が考 え られ て い る.
さ らに,近 年,精 巣 の 発 生に はH-Y抗 原 が 必 要 で
あ る こ とが あ き らか に な って お り22・23),このH-Y抗
原 の発 現 とそ の遺 伝 的制 御機 構 に つ い て は3つ の仮 定
よ り成 り立 って い る24)それ らは 以 下 に 述 べ る ご と く
で あ る.
1)Y染 色 体 の短 腕 部(Yqll)に 制 御遺 伝 子(Y-
linkedregulatorygene)があ り,誘 発 因子(in-
ducer)を産 生 す る.
2)X染 色 体 の 短 腕 部(Xp223)に 制 御 遺伝 子
(Xlinkedreguratorygene)があ り,抑 制 因 子
%
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Fig.7.抗血 清 に よる マ ウス殺 精 子 試 験 正 常 男性 と類 似 の
patternを示 し,H-Y抗 原陽 性 であ る
一
Table1.XX-maleの本邦 報 告 例
報告 報告者No.年度 年齢 主 訴 鑛 隻義時舗 蕎 驚 雛 恥毛 睾 丸 陰 茎 合併奇型
2
11968森 ・ほか25歳 勃起 力の減退







4ヵ月 外 陰 部 異 常61975兼田・ほか
719・6橋㍊44歳 難 繍 寡
9)






111978簑和 田4歳IOヵ 月 尿 道 下 裂
・ほか
121978簑和男まか1歳4ヵ月 尿 道 下 裂




16ts82中 村 外 性 器 異 常'`稽
33歳 不 妊171984小寺・ほか






















女 性 型2.OX1.5x1.Scm正 常 大 一
男性型 裏1:1鍛1:1::5.5・7.0・m尿道下裂
一 小 尿道 下裂
女性型1.8me正 常 大 一
一1 .1・0.7・0.6・・3.・ m雛 羅




一 正 常 大 尿道下裂
一 正 常 大 尿道下裂
男性型 小指頭大 正 常 大 一
女性型2.Ome2.5×4.5cm一
男性 型 裏1:lll・1菱1・1::3.5・6.5・・ 一
尿 道 下 裂一 正 常 大 正 常 大
二 分 陰 嚢
女 性 型1.OXI,OXO.8cm小 一
























































































stosterQne値の低下が 特徴 とされているが,自 験例





細胞が 極限近くまで機能 した 状態のため29)に刺激に






















2)森 義 則 ・水 谷 修 太 郎 ・園 田孝 夫 ・古 山順 一=性









5)大 島 博幸 ・酒 井 邦 彦 ・高 木 健 太 郎 ・池 上 茂:真
性半 陰 陽 の細 胞 遺伝 学 的 検 索.性 染 色 体 構 成 と性
腺 お よび 導 管 系 の 分 化.日 泌 尿 会誌65=732～
740,1974
6)高 橋 剛 ・寺 島和 光 ・黒 木 良 和 ・高 井修 道=XX-
rnale症候 群 の1新 生 児例. .日泌 尿 会誌66:432・.
～436,19ツ5,'
7)兼 田達 夫 ・・後藤 俊 明:XX-maleの1例.日 泌 尿
会 誌68:697～698,1977
8)橋 本 琢磨 ・宮 井 潔 ヨ熊 原 雄 一 ・井 上.雅 。藤 田
弘 子;XXmalc症 候 群 の1例.日 内 会誌65=
196～197,1976
9)内 島 豊 ・駒 瀬元 治 ・岡 田耕 市 ・大 島 博 幸 。根 岸
壮 治 ・高 木健 太 郎=・XX男 性 の1例.日 秘 不 妊tt
会 誌2J=・55・1,1976.・、 ,.
10)小池 荘 一 。樋 口 文 ・枝 村 節予6山 本 美樹 ・三 村
六 郎 ・佐 々 木 正道 ・高橋wa-一・:核型XXで 表 現
型 男性 の1症 例.日 赤 医学29:10～11,1977
11)高橋 陽r・ 林 正 健 二 ・山 内民 雄 ・真 田 俊 吾 ・佐 々
木正 道:XX-maleの1例 ・ 日泌 尿 会誌69=954,






13)大 野 一 典 。熊 本 悦 明 ・島 村 昭 吾 ・大 西 茂 樹 ・是 沢
光 彦:H-Y抗 原 陽 性 の46XXmale2症 例.
泌 尿 紀 要26=571～578,1980
14)布 施 秀 樹 ・伊 藤 晴 夫 ・皆 川 秀 夫 。島 崎 淳 。早 田
勇:XX-male症 候 群 の1例.日 不 妊 会 誌27:
77～82,1982
15)中 村 祐 子 ・松 井 忠 孝 ・永 田 忠 ・河 原 恒 一:外 性
器 異 常 を 主 訴 と し たXX-maleの1例.日 小 児
会 誌86=502,1982
16)小 寺 重 行 ・池 本 庸 ・御 厨 裕 治 ・町 田 豊 平:XX-
maleの1例.第3回 日 本 ア ン ド ロ ロ ジ ー 学 会 構



























24)山 田 清 美 ・岩 動 孝 一 郎:性 腺 分 化 に お け るH-Y
抗 原 の 働 ぎ.性 腺 発 生 異 常 疾 患 に お け るH-Y抗
















































1日1回,1管(2ml,5ml,ま た は20ml)を皮 下 または静 脈 内 に注 射b
慢 性 肝疾 患 には,1日1回,40mlを 静 脈 内 に注 射 。 年 齢,症 状 に よ り適宜 増 減。
包装20mt5管 ・30管,5mlseV。50管,2mZ10管」100管
淡使 用上 の注 意 は,製 品の添付文警 をご参 照† ざい◎
L
健保適用
●内服翻 二は 』匹盟 曇 回=函
鋼
包装1000錠,5000錠
財 難 ミノファrゲ ン製薬本舗(〒160)東京都新宿区四谷3-2-7
